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Pericardite chronique constrictive 



G Gournay R e s u m e. - La pericardite chronique constrictive est une maladie rare mais grave. Le 
E lllouz pericarde devient une coque rigide inextensible, fibrocalcaire, genant /'expansion diastolique 
du cceur, definissant I'adiastolie. Celle-ci touche pratiquement toujours les deux ventricules, 
accroissant I'interdependance interventriculaire et entrainant legalisation des pressions de 
remplissage droites et gauches. 

Actuellement, on reconnait de plus en plus de formes subaigues avec epanchement du fait 
d'un diagnostic plus precoce. La tuberculose n'est plus l'etiologie predominate dans le 
monde occidental, ou les atteintes postchirurgicales, postradiotherapiques, neoplasiques, 
virales et surtout idiopathiques deviennent les etiologies principales. 
Le tableau clinique realise un tableau voisin d'une insuffisance cardiaque droite. 
L'echodoppler cardiaque est actuellement un examen essentiel pour le diagnostic, non 
seulement par les donnees anatomiques fournies mais surtout par I'etude des flux 
intracardiaques et de leurs variations au cours du cycle respiratoire. 
Le catheterisme cardiaque est I'examen de reference, confirmant souvent le diagnostic en 
retrouvant les stigmates hemodynamiques correspondant aux anomalies 
physiopathologiques tout en sachant que, meme apres un bilan complet, il est parfois difficile 
de differencier cette affection des myocardiopathies restrictives qui sont le diagnostic 
differentiel essentiel. Dans ces cas, il ne faut pas hesiter a multiplier les sources 
d'information que sont la tomodensitometrie, la resonance magnetique nucleaire ou meme 
les biopsies myocardiques avant des decisions therapeutiques lourdes de consequences. 
En effet, le seul traitement est chirurgical, consistant en une pericardectomie, en sachant 
que le pronostic depend essentiellement du succes de I'acte chirurgical. 



Introduction 

Lorsque le pericarde devient une coque rigide, du fait d'une inflammation, 
d'une fibrose ou de calcifications, la constriction pericardique qui en resulte 
entraine une gene a l'expansion diastolique du cceur qui perturbe le 
remplissage ventriculaire et provoque une insuffisance cardiaque particuliere, 
I'adiastolie. 

Le terme usuel de pericardite chronique constrictive est parfois inadequat 
dans la mesure ou histologiquement il n'existe plus de signes 
inflammatoires t"i ; il semble preferable de parler de constriction pericardique 
chronique qui englobe l'ensemble des phenomenes pericardiques, quels 
qu'en soient les mecanismes, qui aboutissent a I'adiastolie. 

Historique 

La pericardite constrictive est une entite connue depuis 1' Antiquite, mais l'une 
des premieres descriptions precises est l'oeuvre de Lower au xvif siecle. De 
nombreux travaux se sont succede au xvm c siecle (de Senac, Morgagni), puis 
au xix e siecle (Corvisart, Laennec, Larrey, Chevers, Wilkes) jusqu'a la 
description classique de Pick (1896). 
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En 1898, Delorme met au point la technique de la pericardectomie pratiquee 
pour la premiere fois avec succes par Rehn et Sauerbruck en 1913. Elle fut 
introduite par Churchill aux Etats-Unis en 1928 et par Santy en 1939 en 
France. 

Etiologie 

L'etiologie des constrictions pericardiques a ete profondement modifiee au 
cours des dernieres decennies par la prophylaxie et les traitements anti- 
infectieux. La tuberculose et les atteintes bacteriennes ne sont plus les causes 
les plus frequentes dans les pays developpes. Les aspects de pericardites non 
specifiques sont progressivement apparus de plus en plus souvent dans les 
publications, sans etiologie cliniquement et histologiquement precisee & 76 i 
ou en rapport avec deux mecanismes qui tendent a devenir plus importants : 
constriction postradiotherapique et postchirurgicale. Les causes des 
constrictions pericardiques sont resumees dans le tableau I i 41 i. 
La frequence de cette pathologie est estimee a environ 0,5 a 2 % des 
cardiopathies, bien que certaines series indiquent des taux inferieurs (0,02 %), 
sans doute lies a des recrutements differents. Elle represente 0,6 % des 
interventions dans un service de chirurgie cardiovasculaire, 0,2 % pour 
Kutcher i 5 °i et 0,6 % pour Schiavone w». C'est essentiellement une maladie 
de l'age moyen de la vie, se situant vers la cinquieme ou la sixieme 
decennie i 80 - 84 i, bien qu'elle puisse se voir aux ages extremes, et dans toutes 
les etudes il existe une nette predominance masculine (environ deux a trois 
hommes pour une femme) sans explication evidente. 

Constrictions postchirurgicales 

L'etiologie qui devient plus importante est la chirurgie cardiaque > 65 - 74 \ que 
ce soit lors des pontages aortocoronariens, lors des remplacements 
valvulaires i 44 i ou meme d'autres interventions. Un patient a developpe, apres 
une transplantation cardiaque, une constriction limitee au pericarde visceral 
du cceur du donneur i 78 i. Une constriction pericardique a ete egalement 
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Tableau I. - Causes des constrictions pericardiques. 

Constriction postchirurgicale 
Maladies generates 

- polyarthrite rhumatoi'de 

- lupus erythemateux dissemine 

- periarterite noueuse 

Causes metaboliques 

Infections 

- bacteriennes 

- uremique 

- mycobacteriennes 

- fongiques 

- virales 

- parasitaires 

Neoplasie 

- tumeur primitive 

- metastase pericardique 



Causes hereditaires 

- nanisme Mulibrey 

- communication interauriculaire 



Traumatisme thoracique 
Divers 

Constrictions idiopathiques 



rappportee apres pneumectomie i 2S L Les premiers cas ont ete decrits dans les 
annees 1970 i 74 i. L'incidence de la survenue de la constriction apres chirurgie 
cardiaque se situe aux alentours de 0,2 % ( 1 1 cas sur 5 207 interventions) i 5 °i, 
0,3 % (11 cas sur 3 100 interventions) r s °i, 0,63 % (cinq cas sur 
7 851 interventions) r"i. 

La periode de latence moyenne va d'environ 8 mois a 28 mois i s °i et meme 
35 mois ra. Mais, parfois, le delai est beaucoup plus court. 
Par rapport aux autres etiologies, le pourcentage, voisin de 10 % m, est en 
forte progression, passant de 0 % (zero cas sur 61 malades) avant 1980 a 29 % 
apres cette date (dix cas sur 34 malades). Dans une autre etude m, sur 19 cas 
de pericardite constrictive, 1 1 sont postchirargicales. 

L'atteinte histologique est, dans la plupart des cas, une constriction fibreuse 
pure t 12 i avec parfois un hematome organise. Habituellement, il n'y a pas 
d'epanchement pericardique associe. 

Differentes hypotheses ont ete fournies pour expliquer cette constriction : 
l'hemorragie postoperatoire qui peut provoquer une fibrose liee a 
l'organisation du thrombus une pericardite postoperatoire (syndrome 
postpericardectomie) ; un materiel etranger utilise au moment de 
l'intervention avec reaction inflammatoire chronique reactionnelle 
conduisant a la fibrose. 

Dans une serie i 12 \ on retrouve, dans un tiers des cas, une complication initiale 
pouvant predisposer au developpement de la constriction : deux patients ont 
eu un syndrome postpericardectomie et un autre une hemorragie. Dans deux 
autres cas, il existait une reaction gigantocellulaire avec fibrose qui pouvait 
correspondre a l'exposition a un agent irritant au moment de l'intervention. 
Ainsi, la polyvidone iodee (Betadine®) a ete souvent incriminee comme 
substance irritante. Cependant, des constrictions surviennent sans qu'aucune 
solution de ce type ne soit employee. 

Constrictions postradiotherapiques 

Dans certaines series, le pourcentage de cette etiologie s'eleve a 30 % i 12 - 84 i 
mais il s'agit de statistiques provenant de centres de cancerologie. La grande 
majorite des cas est representee par la maladie de Hodgkin ra. 
La dose de radiation est importante a considerer, la dose minimale etant 
d'environ 4 000 rads. Dans la serie de Standford, la dose recue etait de 
4 5 1 3 ± 635 rads. La periode moyenne entre la radiotherapie et la constriction 
est de 7 ans 1 mois + 5 ans. II n'y a pas de difference significative entre les 
etiologies : maladie de Hodgkin et les autres neoplasies. Une autre etude 
montre des delais allant de 53 a 124 mois pi. Cependant, les cas survenant 
apres 1980 ont un temps de latence plus long (11 ans contre 4 ans 9 mois), lie 
probablement aux modifications techniques de l'irradiation. Actuellement, il 
n'est pas possible de dire si l'incidence meme de cette complication a diminue 
grace aux nouvelles methodes, ce qui est capital pour 1' avenir a long terme de 
ces patients sachant que, lors de la pericardectomie, la mortalite hospitaliere 
est nettement plus importante que pour les autres etiologies (16 % contre 
10 % pour l'ensemble des patients) et la mortalite a long terme egalement 
supeiieure (32 % contre 17 %). 

De plus, 95 % des patients qui ont eu une dose superieure a 4 000 rads ont une 
anomalie de la fonction ventriculaire gauche c»]. 

Maladies generates 

Les maladies systemiques representent 4 a 10 % des pericardites constrictives 
(sept patients sur 81, dont quatre ay ant une polyarthrite rhumatoi'de), la 



polyarthrite rhumatoi'de semble la plus exposee aux evolutions vers la 
constriction t 63 i. Des cas plus rares de lupus erythemateux dissemine ont ete 
decrits. lis peuvent concerner des formes spontanees ou induites par des 
medicaments (hydralazine, procainamide) i 26 - 92 i. La periarterite noueuse a ete 
egalement observee. Parfois ra, la constriction est precedee par des episodes 
de pericardite aigue documented : un cas de lupus erythemateux dissemine, 
sous corticotherapie, evolue vers la constriction au decours de F episode 
aigu i 62 i. Sur trois patients ayant une polyarthrite rhumatoi'de, l'un developpe 
une pericardite constrictive 5 ans apres un episode aigu (l'examen 
histologique du pericarde dans ces trois cas montrait une inflammation 
chronique avec fibrose sans nodules rhumatoldes). 

Un cas de sarcoidose a ete decrit i 12 i qui associait a l'atteinte constrictive une 
atteinte myocardique, confirmee par les biopsies ventriculaires gauche et 
droite. 

Tout a fait exceptionnel, un cas de pericardite constrictive a complique une 
sclerodermic cutanee isolee ra. 

Causes metaboliques 

Les patients ayant une insuffisance renale aigue ou chronique peuvent 
developper une pericardite : 10 a 15 % des patients sous dialyse ont ce 
syndrome qui peut evoluer dans certains cas vers la tamponnade ou la 
constriction p% 41 L Celle-ci se developpe en general 6 semaines a 1 an apres 
une pericardite aigue uremique. La pathogenie n'est pas claire. Les anomalies 
de la coagulation dans l'insuffisance renale et l'heparinisation pendant les 
dialyses peuvent jouer un role. 

Infections 

Bacteriennes 

Elles sont devenues tres rares : un cas sur 19 dans la serie de Schiavone ™, 
trois cas sur 95 malades pour Cameron ra, un a staphylocoque dore, un a 
Escherichia coli et un a streptocoque. Cette diminution est due aux progres 
therapeutiques dans le traitement des pericardites purulentes grace a 
l'antibiotherapie adaptee et au drainage chirurgical. 

Mycobacteriennes 

La tuberculose n'est plus l'etiologie la plus importante actuellement, du 
moins dans les pays occidentaux. De plus, si dans certaines series des annees 
1960 la tuberculose etait la cause, d' autres a la meme epoque montraient des 
chiffres differents. Roberts i 76 i a rassemble l'ensemble des patients traites par 
pericardectomie pour constriction pericardique de 1930 a 1969 : l'incidence 
de la tuberculose est de 20 % au total, le pourcentage initialement eleve etant 
progressivement depasse par les autres etiologies. Dans des series plus 
recentes m, il n'est retrouve que quatre cas de tuberculose sur 32 (12,5 %) 
pericardites constrictives traitees par pericardectomie entre 1958 et 1983. 
Dans la serie de Cameron m, il y a deux cas de tuberculose sur 95 patients 
(2 %) et dans certaines series, on ne la trouve plus r 8 °i. Cependant, la 
tuberculose represente encore un pourcentage important dans certaines etudes 
recentes (29 % des cas) Pfl. 

Depuis longtemps, des etudes retrospectives avaient montre une diminution 
de l'incidence de la constriction chez les patients traites par corticotherapie, 
quatre sujets sur 18 evoluant vers la constriction recevant une corticotherapie 
(22 %) contre cinq sur dix (50 %) ne la recevant pas im. Ceci etait un 
argument en faveur de ce traitement M, mais il n'y avait pas de preuve 
definitive. Une etude i' 1 ' randomisee portant sur 143 patients montre qu'a 
24 mois deux patients traites par cortico'ides meurent (4 %) de pericardite 
contre sept (11 %) dans le groupe placebo ; 11 patients sous cortico'ides 
(18%) contre 18(33 %) sous placebo necessitent une pericardectomie. Ainsi, 
l'adjonction d'une corticotherapie, sauf contre-indication, apparait comme 
justifiee dans le traitement d'une pericardite tuberculeuse. 

Virales 

De nombreux virus sont vraisemblablement en cause (mais on sait la difficulte 
de leur isolement, meme au stade aigu d'une pericardite), en particulier le 
virus Coxsackie B, la constriction pouvant survenir plusieurs semaines a 
annees apres i", ssj, Une etude note une relation possible entre une epidemie 
de pericardites due au Coxsackie B et une augmentation brutale du nombre 
de cas de constriction pericardique sur une periode de 3 ans. 
Une pericardite constrictive a ete observee suivant une infection 
mononucleosique i 105 i. 

Parasitaires 

Quelques cas exceptionnels ont ete rapportes : perforation d'un abces 
hepatique amibien avec pericardite purulente evoluant rapidement vers la 
constriction Pu, rupture d'un kyste hydatique dans le pericarde m, atteintes 
pericardiques dans la dracunculose > 47 \ dans la filariose et dans la 
coccidiose i 82 i. 
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A. Courbe de pression auriculaire droite normale. 

B. Courbe de pression auriculaire droite dans une pericardite constrictive. 
ECG : electrocardiogramme. 




ECG 



2 Courbes simultanees de pression ventriculaire gauche (VG) et ventriculaire droite (VD), montrant legalisation 
des pressions diastoliques ventriculaires avec I'aspect caracteristique en dip-plateau. 
ECG : electrocardiogramme. 



Au cours des coccidioidomycoses, ont ete decrites des pericardites, par 
extension d'une atteinte myocardique, mais evoluant rarement vers la 
constriction ra. Un cas de constriction pericardique est survenu 1 an apres une 
atteinte aigue. 

Dans l'histoplasmose (Histoplasma capsulatum), des atteintes pericardiques 
sont notees avec parfois une evolution vers la constriction retardee (3 ans 
apres l'atteinte aigue), l'agent mycotique ayant ete retrouve 
histologiquement. La frequence de ces atteintes est tres faible : un cas sur 
95 i'2i. L'atteinte constrictive peut resulter egalement de la fibrose 
mediastinale, rencontree dans cette maladie, qui envahit le pericarde M. 

Fongiques 

Des cas de constriction pericardique ont ete rapportes au decours d' atteintes 
fongiques, mais elles restent exceptionnelles. 

Neoplasies 

II a ete decrit des cas de tumeurs primitives, benignes ou malignes > 2 - ou 
secondaires entrainant une atteinte constrictive. 

Causes hereditaires 

Le nanisme MULIBREY est une maladie autosomique recessive, qui doit son 
nom au fait qu'elle touche les organes suivants : les muscles, le foie, le 
cerveau et les yeux (muscle, liver, brain, eye, d'ou l'acronyme MULIBREY). 
Elle a ete rapportee dans differents pays anglo-saxons (Etats-Unis, 
Canada) r i o n mais surtout en Finlande 

Une constriction pericardique est retrouvee huit fois sur 26 cas. L'histologie 
ne montre qu'une fibrose non specifique. 

L' association entre un defect septal atrial congenital et la constriction 
pericardique a ete reconnue mais reste difficile a expliquer n. 36i. 

Traumatisme thoracique 

Des atteintes pericardiques traumatiques n°i peuvent evoluer en quelques 
mois ou annees vers la constriction, que le traumatisme thoracique soit 
penetrant ou non. L'atteinte du mesothelium jouerait un role important dans 
la constriction en diminuant sa capacite a resorber le sang et son activite 
fibrinolytique. La fraction lipidique du sang serait le facteur le plus important 
dans le developpement du processus inflammatoire : l'injection de lipides 
dans le pericarde peut entrainer un phenomene constrictif. Un autre 
mecanisme peut intervenir par le declenchement d'une reaction 
immunologique, analogue a celle observee dans le syndrome 
postpericardectomie. 

Divers 

Trois cas ont ete rapportes de pericardites constrictives pouvant etre liees a un 
traitement par methysergide i 68 i. Des constrictions ont ete decrites apres 
syndrome de Dressier postinfarctus du myocarde R "i et une observation a ete 



signalee apres la pose d'un pacemaker epicardique m. Actuellement, il a ete 
egalement decrit des constrictions dans les suites de poses de defibrillateurs 
implantables us. 53]. 

Constrictions idiopathiques 

Dans la plupart des series, la constriction reste idiopathique (42 % dans la 
serie de Cameron ra, 26 % pour Schiavone) [-». 80 - 94 \ II est possible que 
beaucoup de ces cas correspondent a des pericardites virales anciennes dont 
la preuve n'a pas ete faite. Dans la serie de Cameron, sur 40 pericardites dites 
idiopathiques, on retrouve des antecedents de pericardites aigues dans neuf 
cas, de pericardites aigues recidivates dans deux cas et un cas de traumatisme 
thoracique ancien. 

L'histologie n'apporte pas d'arguments pour l'etiologie. On ne trouve, dans 
la plupart des cas, qu'une fibrose avec constriction du sac pericardique (82 % 
des cas). Un epanchement y est parfois associe (18 % des cas) m. 

Physiopathologie 

La constriction pericardique (fig 1, 2) touche pratiquement toujours les deux 
ventricules et entraine une gene au remplissage diastolique ventriculaire (la 
constriction des oreillettes seules n'entraine pas de trouble important) p. 85 8f ». 
Cette gene au remplissage ventriculaire definit l'adiastolie. Pendant la 
protodiastole, la paroi ventriculaire se distend brusquement mais le 
mouvement est rapidement limite et suivi d'une immobilite complete en 
meso- et telesystole. 

Ainsi, cette atteinte pericardique d'une part fait que le coeur est relativement 
independant du reste du thorax, en particulier lors des mouvements 
respiratoires, et d' autre part tend a le faire travailler a volume constant. 

Le cceur est ainsi moins sensible aux variations respiratoires, en particulier le 
ventricule gauche, que les autres organes intrathoraciques mais 
extrapeiicardiques . 

A l'inspiration, la pression ventriculaire gauche reste constante. La pression 
des veines pulmonaires, en revanche, chute. II existe une diminution du 
gradient de remplissage du ventricule gauche, done du remplissage 
ventriculaire gauche. En revanche, le retour veineux droit augmente, la 
pression abdominale s'accroissant du fait de l'inspiration, le remplissage 
ventriculaire droit augmente. 

Ce phenomene est d'autant plus important qu'il existe une interdependance 
interventriculaire accrue qui est un facteur physiopathologique majeur dans 
la pericardite constrictive (le volume cardiaque tendant a etre constant avec 
la respiration). 

Les remplissages gauche et droit sont done lies aux phenomenes cycliques 
respiratoires. 

De plus, le volume cardiaque ayant tendance a rester constant, la diastole, qui 
correspond aux volumes ventriculaires maximaux, est le moment ou le retour 
veineux est le plus gene, a droite et a gauche. 
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3 Aspect du pericarde dans une pericardite 
constrictive. 

A. Face anterieure. 
B B. Face posterieure. 



La diminution des ondes anterogrades des flux veineux centraux (diminution 
inspiratoire a gauche sur les veines pulmonaires et expiratoire a droite sur les 
veines sus-hepatiques) predomine sur la diastole avec accentuation du 
phenomene lors de la systole auriculaire. 

Ce phenomene hemodynamique se traduit au niveau des courbes 
interventriculaires de pression : les pressions ventriculaires droites s'elevent 
lors de I' inspiration, alors que les pressions gauches restent stables ou 
diminuent t 42 i. 

Cet element permet de distinguer d'une maniere fiable, parmi les adiastolies, 
les pericardites constrictives des autres pathologies qui peuvent en etre 
proches au point de vue hemodynamique, en particulier les myocardiopathies 
restrictives. 

Cette diminution de la compliance ventriculaire provoque une reduction du 
volume intracavitaire et une augmentation de la pression ventriculaire 
telediastolique. 

Dans les formes typiques de pericardites chroniques, evoluees, la fibrose et 
les adherences pericardiques suppriment la transmission aux cavites 
cardiaques de la diminution de la pression intrathoracique inspiratoire. Ce 
tableau « historique » devient plus rare actuellement. C'est dans ces formes 
que le signe de Kussmaul (augmentation de la pression veineuse a 
l'inspiration du fait de 1' impossibility d'augmenter le remplissage cardiaque 
avec comme consequence une turgescence jugulaire) est frequemment 
rencontre. 

II existe de plus en plus frequemment des formes moins evoluees i' 8 - 8 °i 
correspondant a des compressions elastiques du cceur i' 5 ' et decrites comme 
des pericardites constrictives elastiques ou subaigues avec une composante 
fibrinoliquidienne. Dans ces cas, les conditions hemodynamiques ne sont pas 
identiques. L'interdependance ventriculaire et les variations respiratoires font 
que a l'inspiration il existe une augmentation des pressions droites et, dans le 
meme temps, une diminution des pressions ventriculaires gauches 
correspondant cliniquement au pouls paradoxal (chute de la pression arterielle 
et diminution du pouls lors de 1' inspiration). 

Anatomie pathologique 
Atteinte pericardique (fig 3 a, b) 

Schematiquement, deux grands types anatomopathologiques sont decrits, 
comportant des formes de transition m. 

Constrictions avec epanchement 

Elles representent environ 20 a 25 % des cas i 12 - 84 i et partagent les memes 
etiologies que les constrictions pures sauf les formes postchirurgicales 
(tableau II). 

Au plan anatomique, il existe un epaississement diffus du pericarde visceral 
et parietal, avec un espace libre contenant 100 a 500 mL de liquide sous 
tension. 



Le degre d'epaississement du pericarde visceral et son degre d'adherence au 
myocarde sous-jacent sont tres variables d'un sujet a l'autre et d'un endroit a 
1' autre chez le meme patient. 

A l'histologie, le pericarde montre un epaississement fibreux avec des depots 
organises de fibrine et une inflammation variable non specifique. Une 
proliferation cellulaire mesotheliale est frequente. 

Ces elements non specifiques se voient dans les diverses etiologies. En 
revanche, il peut exister une atteinte myocardique sous-jacente, en particulier 
apres irradiation, avec une fibrose myocardique et meme endocardique, de 
pronostic tres pejoratif 

Certaines formes font suite a une pericardite liquidienne et sont parfois 
denommees subaigues, d' autres sont decouvertes au stade de constriction 
avec epanchement et il est impossible de connaitre la date de debut de la 
maladie. 

La ponction evacuatrice du liquide pericardique ne modifie pas le tableau 
hemodynamique qui reste celui d'une constriction Pfl. 

Constrictions pures sans epanchement 

Elles representent le reste des cas. 

Ce deuxieme type de constriction peut etre subdivise en plusieurs 
sous-groupes i 55 i : 

- les constrictions calcifiees, qui representent le plus fort pourcentage (60 % 
des cas) ; les calcifications peuvent etre lineaires ou formees au contraire de 
nodules dissemines ; la combinaison des deux est possible ; des spicules 
calcaires peuvent penetrer dans le myocarde sous-jacent ; ces calcifications 
siegent parfois au niveau des sillons auriculoventriculaires, pouvant 
provoquer des « stenoses » au niveau des orifices valvulaires ; elles sont 
souvent diffuses et au maximum interessent l'ensemble du cceur, formant une 
veritable cuirasse {Panzer-Herz des auteurs allemands) ; classiquement, les 
calcifications etaient un argument majeur en faveur d'une etiologie 
tuberculeuse, mais, actuellement, cette forme de constriction parait 

Tableau II. - Etiologie en fonction du type de constriction (95 cas) (tire de I'etude de 
Cameron i 12 i). 



Etiologie 


Constrictions avec 
epanchement 


Constrictions pures 


postchirurgicales 


0 (0 %) 


10(100%) 


postradiotherapies 


10(34%) 


19(66%) 


idiopathiques 


7(18%) 


33 (82 %) 


postinfectieuses 


2 


4 


maladies generates 


3 


1 


neoplasiques 


1 


2 


uremiques 


0 


2 


sarcoi'des 


0 


1 
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aspecifique et meme frequente au decours des hemopericardes ; la presence 
de calcifications refleterait plus la duree d'evolution que la cause de 
1' affection ; 

- les constrictions fibreuses, dans lesquelles les feuillets pericardiques 
accoles sont transformes en un tissu fibreux, qui parfois adhere aux structures 
voisines ; 

- les constrictions granulomateuses, ou le tissu mesothelial est remplace par 
un tissu granuleux et sclereux, et qui ressemblent aux cas de pericardites 
liquidiennes granulomateuses d'origine tuberculeuse ; mais le bacille de 
Koch n'est pas mis en evidence i 52 l 

Retentissement sur le myocarde 

Le cceur est plutot petit en general, mais des qu'on le libere de la constriction 
il fait hernie et il retrouve un volume normal ou plus important apres 
1' intervention. Dans les cas de constriction se developpant dans l'enfance, le 
cceur peut avoir un arret de son developpement avec une taille « infantile ». II 
existe cependant parfois une cardiomegalie. La constriction prolongee peut 
entrainer, apres une grande duree d'evolution, une dystrophie myocardique 
qui explique un mauvais resultat postoperatoire. D'autre part, certaines 
etiologies, comme la radiotherapie, lesent non seulement le pericarde, mais 
dans le meme temps le myocarde, ce qui est egalement un facteur de mauvais 
pronostic. 

Retentissement sur les organes peripheriques 

L' augmentation de la pression veineuse en amont du cceur droit entraine une 
congestion du foie qui aboutit, a la longue, a une atteinte anatomique avec 
constitution de travees fibreuses allant de la veine centrolobulaire aux espaces 
interlobulaires mais sans sclerose annulaire ni nodules de regeneration, ce qui 
differencie cette atteinte d'une cirrhose de Laennec et que certains auteurs 
preferent appeler fibrose hepatique. Parfois, il existe un epaississement nacre, 
sclereux de la capsule hepatique (« foie glace »). L'atteinte des autres organes 
est liee essentiellement a l'etiologie en cause. 

Semiologie clinique 
Circonstances de decouverte 

La constriction pericardique peut etre reconnue dans trois types de 
circonstances : 

- dans les suites immediates d'une pericardite liquidienne qui evolue, malgre 
le traitement, vers la constriction sur le mode subaigu ; 

- plusieurs annees apres la guerison apparente d'une atteinte pericardique qui 
est un element d' orientation pour le diagnostic ; 

- enfin, devant 1' apparition de signes fonctionnels, en 1' absence de tout 
antecedent pericarditique ; le debut est le plus souvent insidieux, souligne par 
la duree des symptomes avant 1' intervention (16 mois en moyenne i 84 i). 

Signes fonctionnels 

Le symptome le plus frequent et le plus precis amenant a consulter est la 
dyspnee d'effort. Elle est retrouvee dans plus de 85 % des cas i 8 °i. Plusieurs 
mecanismes concourent a la provoquer : gene de l'expansion 
diaphragmatique par l'ascite, syndrome restrictif pulmonaire lie aux 
epanchements pleuraux et a l'hypertension pulmonaire. La difference 
arterioveineuse augmente d'une maniere anormale a l'exercice car la 
tachycardie ne peut pas maintenir un debit cardiaque suffisant. Seule, 
F augmentation de la frequence ventilatoire permet une oxygenation 
suffisante du sang anormalement desature arrivant aux poumons. 

Une dyspnee de decubitus ou une dyspnee paroxystique nocturne sont rares, 
a la difference des autres cardiopathies, ce qui peut etre un element 
d'orientation pour distinguer une constriction des differentes formes de 
defaillance cardiaque gauche. Leur presence, cependant, ne permet pas 
d'exclure une constriction. La dyspnee de decubitus est retrouvee dans 
environ 20 a 30 % des cas i 22 - 41 i, la dyspnee paroxystique nocturne se 
rencontre dans 10 % des cas et sa rarete pourrait s'expliquer par le fait que la 
constriction empeche un remplissage diastolique normal et done une 
augmentation du retour veineux survenant en position couchee. 

De meme, un cedeme pulmonaire franc est rare. 

Les autres signes fonctionnels sont d'inegale valeur : une asthenie se 
rencontre dans 30 a 50 % des cas i' 2 - u\ une hepatalgie d'effort dans 10 a 30 % 
des cas Les precordialgies sont rarement, et pour certains, jamais 
presentes. 



Signes d'examen 

Le classique syndrome de Pick est aujourd'hui rarement complet. La 
decouverte de signes hepatoabdominaux chez un patient dyspneique avec un 
fades cyanose, bouffi, peut evoquer une cirrhose mais la constatation d'une 
hypertension veineuse associee doit faire envisager immediatement 
l'eventualite d'une constriction pericardique qui est confirmee sur des 
arguments cliniques, hemodynamiques cardiovasculaires et etiologiques. 

Signes peripheriques 

Les signes peripheriques attirent en premier 1' attention. 
Hepatomegalie 

Pratiquement constante (90 a 98 % des cas) im, elle est de nature vasculaire : 
foie regulier, ferme et lisse. Sa palpation est, en revanche, souvent indolore. 
Sa compression determine un reflux hepatojugulaire, parfois difficile a 
apprecier du fait de la turgescence spontanee des veines jugulaires. II existe 
frequemment un retrait protodiastolique i 56 i, synchrone du dip 
protodiastolique, correspondant egalement au collapsus veineux des veines 
jugulaires. II est retrouve dans environ 70 % des cas i 56 ' et doit etre considere 
comme un signe important en faveur d'une constriction, contrairement a 
certains travaux anterieurs. La circulation collaterale est du type cavocave. 

Ascite 

Elle est egalement tres frequente puisque retrouvee dans 50 a 80 % des 
cas H2, 4i, so]. Elle apparait souvent avant les cedemes des membres inferieurs. 
Differents facteurs y contribuent : 1' augmentation de la pression veineuse 
systemique entrainant une hypertension portale, la reduction du debit 
cardiaque diminuant la perfusion renale, d'ou augmentation de la retention 
sodee. Ces differentes causes expliquent son taux variable en albumine (10 a 
45 g/L). La formule cellulaire montre souvent une predominance 
lymphocytaire. Les examens bacteriologiques sont bien sur negatifs. 

CEdemes des membres inferieurs 

lis sont dus aux memes mecanismes et retrouves dans les memes 
proportions t«, m. Rarement, ils remontent jusqu'aux lombes. 

Turgescence jugulaire 

Dans ce contexte, e'est un element capital, extremement frequent (jusqu'a 
95 % des cas i 4 'i). Ce signe est primordial dans le diagnostic differentiel avec 
la cirrhose hepatique. Aussi doit-il etre recherche avec le plus grand soin en 
position semi-assise. L'association turgescence jugulaire-syndrome 
d'hypertension dans le systeme cave inferieur affirme l'origine cardiaque de 
la stase veineuse. II existe un collapsus veineux lors de la protodiastole, 
correspondant au remplissage rapide des cavites droites. La persistance de la 
distension jugulaire apres traitement depletif dans un syndrome de defaillance 
cardiaque est un element important de diagnostic pour distinguer une 
constriction d'une insuffisance cardiaque congestive. 

Cependant, 1' absence de turgescence veineuse ne permet pas d'eliminer le 
diagnostic. Des constrictions moderees ne sont parfois demasquees que lors 
d'epreuves de remplissage. 

Un autre element important, bien que non specifique, est 1' augmentation 
inspiratoire de la pression veineuse, done de la turgescence jugulaire (signe 
de Kussmaul, cf supra) wi. L' augmentation du retour veineux lors de 
l'inspiration, en cas de constriction du fait du caractere inextensible de 
1'oreillette droite, entraine une augmentation de la pression veineuse. Ce signe 
est souvent present dans la constriction t 12 . 8 °i pure et, en revanche, rare en cas 
de constriction avec epanchement associe 

Pauls arteriel paradoxal 

Le pouls arteriel paradoxal (diminution inspiratoire de la pression arterielle 
de 10 mmHg ou plus) est absent chez la plupart des patients ay ant une 
constriction pure. Cependant, certains le retrouvent dans un nombre non 
negligeable de cas, mais la constriction s' associe alors a un epanchement (cf 
supra). 

Pression arterielle 
Elle est en general basse. 

Epanchements pleuraux 

Ils sont assez frequents, uni- ou bilateraux. Lorsque la teneur en albumine est 
elevee, depassant 40 g/L, l'etiologie tuberculeuse doit etre suspectee. 

Autres signes peripheriques 

Ils sont beaucoup plus rares, que ce soit la cyanose (15 a 25 % des cas) i 41 ' 
n'existant parfois qu'a l'effort ou l'existence d'une splenomegalie (10 %). 
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4 Electrocardiogramme de constriction pericardique (1 cm = 1 MV). 
A. Onde P anormale. 
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B. Diminution du voltage de QRS dans les derivations precordiales. 

C. Anomalies de la repolarisation ventriculaire. 



Signes cardiaques 

L'examen du coeur peut etre normal (un cas sur cinq environ), ce qui est alors 
un argument supplementaire, dans ce contexte, pour une constriction 
pericardique, chez un patient ayant des signes de stase veineuse systemique. 
Cependant, assez frequemment, l'examen cardiaque revele des signes dont 
P association est tres evocatrice de symphyse pericardique. 
Le choc de pointe peut etre faiblement percu ou absent. Dans de tres 
nombreux cas (90 %), il peut exister une retraction systolique de la region 
apexienne. 

Un troisieme bruit diastolique dans plus de la moitie des cas, signe capital, est 
note i s °], surtout dans les formes calcifiees. Le foyer maximal est situe 
generalement entre la region sternale basse, l'endapex et la pointe. II peut 
irradier et s'etendre a toute l'aire precordiale. Son intensite et son timbre sont 
variables : bruit diastolique sourd (ressemblant a un troisieme bruit ordinaire), 
il est parfois plus « metallique », plus fort (caracterisant la « vibrance 
pericardique », terme cree par Lian en 1933). Ce bruit augmente d'intensite 
en inspiration. II est bref (durant 0,05 a 0,10 seconde), s'enregistre en 
moyenne 0,10 seconde apres la composante aortique du deuxieme bruit (il est 
ainsi plus tardif qu'un dedoublement physiologique du deuxieme bruit mais 
plus precoce que les autres bruits de remplissage, type galop). 
Plus le bruit est precoce, plus la constriction est severe temoignant de 1' arret 
brutal du remplissage du ventricule droit (ce bruit etant synchrone du debut 
du plateau diastolique premature de la courbe ventriculaire ; lorsque le plateau 
manque, le bruit n'est pas constate). II peut etre augmente par la position 
accroupie et la phenylephrine, diminue par la nitroglycerine [<> 6 i. 
L' auscultation peut egalement reveler une tachycardie sinusale augmentant a 
l'effort ou une arythmie par fibrillation auriculaire. 



Examens paracliniques 
Electrocardiogramme 

Les modifications electriques font tres rarement defaut mais ne sont pas 
specifiques et ne permettent pas en elles-memes de faire le diagnostic. Leur 
absence doit cependant faire reconsiderer le diagnostic evoque (fig 4). 
Les anomalies portent a la fois sur l'onde P, le complexe QRS et la 
repolarisation ventriculaire, avec, parfois, des troubles du rythme auriculaire 
a une phase tardive. C'est l'ensemble de ces elements qui est evocateur. Les 
troubles de conduction auriculoventriculaire et intraventriculaire sont tres 



Anomalies morphologiques 

L'onde P est anormale dans un tiers a deux tiers des cas. Elle est souvent 
crochetee, bifide, parfois allongee, avec un deuxieme sommet plus eleve que 
le premier. Dans les derivations precordiales droites, elle peut prendre un 
aspect biphasique. Cet aspect peut faire evoquer une affection mitrale mais, 
fait important, l'axe de P est le plus souvent normal. 

Les anomalies de l'onde P sont liees soit a une veritable dilatation de 
l'oreillette gauche, soit, plus souvent, a un trouble de conduction intra- 
auriculaire lie a une fibrose auriculaire. 



La diminution du voltage de QRS (de 50 a 90 % des cas) i 8 °i peut relever de 
divers facteurs : effet d'isolation par la fibrose pericardique et les 
calcifications, atteinte musculaire sous-jacente par atrophie myocardique. Ce 
bas voltage est plus frequemment rencontre dans les derivations standards que 
dans les precordiales. 

L'axe de QRS est souvent normal, parfois droit (jusqu'a 30 %, dans certaines 
publications). 

La fibrose myocardique peut se traduire par la presence d'ondes Q profondes 
pouvant ressembler aux ondes Q de l'infarctus du myocarde. Leur absence ne 
permet pas d'exclure une atteinte fibreuse. 

Le segment ST est parfois sous-decale. Surtout, les anomalies de 1' onde T sont 
quasi constantes ran, visibles dans toutes les derivations ou seulement les 
precordiales gauches : ondes T negatives, biphasiques, plates ou de faible 
amplitude. 

L'axe de l'onde T dans les derivations standards est tres souvent devie vers la 
gauche (- 30° a - 90°) et il existe done tres souvent une divergence entre l'axe 
Tetcelui de QRS. 

Autres anomalies 

Troubles du rythme 

La frequence de la fibrillation auriculaire est variable. Certains travaux ne 
prennent en compte que les troubles du rythme permanents alors que d' autres 
comptabilisent les acces paroxystiques. Ainsi, les pourcentages vont de 
13 % i' 2 ia20 % i 8 °ietmeme33 %. Pour certains, la fibrillation se rencontrerait 
plus volontiers dans les formes calcaires evoluees et serait un facteur d'un 
moins bon resultat chirurgical. Le flutter auriculaire est rare. 

Troubles de conduction 

lis se limitent le plus souvent a un bloc auriculoventriculaire du premier degre 
(8 a 10 % des cas). Tres rarement, ont ete decrits des blocs de branche droits, 
complets ou non. 

Hypertrophic ventriculaire 

Quelques cas d'hypertrophie ventriculaire, en particulier droite, ont ete 
decrits. 

Dans une etude, la prevalence d'une hypertrophie ventriculaire droite est de 
5 %. Cet aspect est souvent associe a des formes cliniques bien particulieres : 
constriction portant sur l'anneau auriculoventriculaire (simulant une stenose 
mitrale) ou au niveau de la voie d'ejection pulmonaire (stenose pulmonaire). 
Cependant, ceci est extremement rare et, en pratique, amene a rediscuter le 
diagnostic, s'il a ete evoque. 

Radiographie thoracique (fig 5) 

La radiographie thoracique permet d'apprecier les differents elements 
suivants. 

Volume cardiaque 

Classiquement, le volume cardiaque etait considere comme petit et 
l'insuffisance cardiaque a petit cceur faisait evoquer, de parti pris, une 
constriction pericardique. Si cette assertion est vraie, il faut cependant 



page 6 



Cardiologie-Angeiologie 



PERICARDITE CHRONIQUE CONSTRICTIVE 



11-016-A-10 




5 Radiographie thoracique (constriction pericardique). Profil gauche. Calcifications massives englobant les parties anterieure et inferieure du coeur. (Cliche dO a I'obligeance du 
Dr Cavalles, Paris.) 



Differentes images sont possibles. Parfois, les calcifications sont evidentes : 
cuirasse opaque entourant le cceur ou surtout le bord gauche de face ; parfois 
elles sont beaucoup plus limitees, en particulier au niveau de la partie 
superieure de Tare inferieur gauche. En transverse, les calcifications font un 
cerne habituellement en avant en bas. Parfois, il existe des anneaux opaques 
entourant l'origine des gros vaisseaux. Enfin, les calcifications sont tres 
limitees, formant de petites granulations pouvant passer inapercues, mieux 
vues en amplification de brillance qui doit etre systematique. 

Cinetique cardiaque 

Elle est appreciee grace a la radioscopie ou ramplificateur de brillance. Le 
cceur est habituellement peu mobile mais ses mouvements ne sont reellement 
abolis que dans un tiers des cas seulement. 

Echographie-doppler cardiaque 

Echographie 

Les signes echographiques TM et bidimensionnels de constriction 
pericardique ne sont ni sensibles ni specifiques i 23 - 98 l 

Ladiastolie peut etre evoquee par la presence de signes echographiques 
correspondant a 1'elevafion des pressions veineuses, systemique (se traduisant 
par une dilatation de la veine cave inferieure superieure a 20 mm avec un 
diametre ne variant pas avec la respiration) et pulmonaire (dilatation des 
veines pulmonaires), contrastant avec une contractilite ventriculaire normale 
ou peu alteree, ou 1' absence de valvulopathie significative. 
Ouverture prematuree des sigmoides pulmonaires (fig 6) : cette ouverture est 
liee a legalisation des pressions dans les cavites cardiaques. L'ouverture 
pulmonaire peut se faire avant le debut de rejection ventriculaire 
droite p». Cette ouverture prematuree est inconstante, parfois limitee a la 
phase inspiratoire du cycle respiratoire pw (malgre 1' absence de transmission 
aux cavites cardiaques des variations des pressions intrathoraciques et en 
depit de l'absence d' augmentation inspiratoire du retour veineux, il existe 
cependant une diminution legere de la pression arterielle pulmonaire 
entrainant l'ouverture des sigmoides pulmonaires). 

Rectitude de la parol posterieure avec disparition du recul telediastollque 
(fig 7) : ce signe serait l'un des signes les plus constants, retrouve dans plus 
de deux tiers des cas i 24 - 8 °i (parfois davantage) et, de ce fait, pour de nombreux 
auteurs, s'il existe un aplatissement du mouvement meso- et telediastolique 
de la paroi posterieure (deplacement de 1'echo de 1'endocarde ventriculaire 
gauche inferieur a 1 mm entre la meso- et la telediastole pour une normale de 
2,2 ± 0,8), on doit envisager la possibilite d'une constriction. Cet aspect n'est 
pas specifique. II peut se voir en cas de dilatation cardiaque, surtout aigue, et 
certains auteurs lui accordent moins de valeur ou l'observent plus 
rarement i 52 i. 

Mouvement de recul diastollque rapide, precoce de la paroi posterieure du 
ventricule gauche, suivi par un arret brutal du mouvement : ce signe est 
egalement frequent i s °i mais non specifique, pouvant se voir chez les sujets 
ayant une cardiomyopathie restrictive. 
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6 Echocardiogramme. 

Ouverture prematuree des sigmoides pulmonaires dans un cas de constriction pericardique. 
(Cliche du a I'obligeance du Dr Assayag, Paris.) 



souligner qu'un volume cardiaque normal n'est constate que dans 50 % des 
cas. L'elargissement de la silhouette cardiaque peut resulter de 
l'epaississement du pericarde et surtout d'un epanchement associe. Pour 
certains i 8 °i, 1' augmentation de la silhouette cardiaque (environ 25 % des cas) 
ne se verrait qu'en cas de pathologie valvulaire associee. 

Morphologie cardiaque 

Elle est rarement normale, le cceur ayant souvent un aspect globuleux ou 
triangulaire pouvant evoquer un aspect mitral : l'oreillette gauche est 
augmentee dans un tiers des cas avec parfois un debord droit et un arc moyen 
convexe. La distension des arteres pulmonaires est possible. La dilatation de 
la veine cave superieure se traduit parfois par une opacite laterotracheale 
droite. 

Au niveau des champs pulmonaires, il n'y a pas d'image d'eedeme alveolaire 
et tres rarement d'eedeme interstitiel. Une pleuresie uni- ou bilaterale est 
frequente (60 % des cas) et peut parfois masquer la silhouette cardiaque. 

Calcifications 

Elles sont presentes dans 20 a 60 % des cas et semblent independantes de 
l'etiologie i s °i, contrairement aux idees classiques. 

II faut les rechercher dans toutes les incidences, elles sont parfois plus visibles 
de profil que de face, predominant souvent au niveau des sillons 
auriculoventriculaires, interventriculaires, a la face diaphragmatique du cceur 
et le long du bord gauche du cceur. 
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7 Coupe ventriculaire TM (constriction pericardique) : rectitude de la paroi posterieure ; 
mouvement de recul diastolique rapide, precoce, de la paroi posterieure du ventricule 
gauche ; anomalies de la cinetique septale : mouvement anterieur lie a la systole auricu- 
laire ; recul protodiastolique. 
(Cliche du a I'obligeance du Dr Assayag, Paris.) 



Anomalie de la cinetique septale i 29 ' : un mouvement anterieur du septum, 
pendant la systole, realise un mouvement paradoxal qui survient a la fin de 
l'onde P. La paroi posterieure du ventricule gauche etant rigide, 
l'augmentation du volume ventriculaire, correspondant a la systole 
auriculaire, entraine un deplacement anterieur du septum : cette chronologie 
est differente des surcharges volumetriques du ventricule droit ou le 
mouvement anterieur debute apres la depolarisation ventriculaire. 
Un recul protodiastolique est possible. Le septum se deplace tres rapidement 
et d'une facon ample vers le ventricule gauche, temoignant d'une pression 
ventriculaire droite superieure a celle regnant a gauche. 
La frequence de chacune de ces anomalies, tres variable selon les series, est 
en fait difficile a apprecier. La constriction est d'autant plus probable qu'il 
existe plus de signes, tout en sachant qu'aucun n'est specifique et qu'une 
echographie normale n'elimine pas le diagnostic. 

Signes pericardiques (fig 8) : l'echographie peut montrer des images en 
faveur d'une pathologie pericardique mais n'ayant aucune valeur pour une 
constriction : 

- presence de deux echos pericardiques separes : ces deux echos represented 
les feuillets visceral et parietal, separes par un espace clair d'au moins 1 mm 
et restant paralleles entre eux pendant tout le cycle cardiaque, eliminant en 
principe un epanchement ; ce signe est retrouve entre 50 % i 24 ' et 100 % des 
cas ; l'appreciation de l'epaississement du pericarde est influences par la 
position de la sonde et le niveau des gains P'l, ce qui rend compte des 
discordances possibles avec les constatations anatomiques ; 

- calcifications visibles sous forme d'echos tres denses au niveau 
pericardique ; 

- epanchement pericardique wi. 




9 Flux mitral (constriction pericardique). 
(Cliche du a I'obligeance du Dr Assayag, Paris.) 



Autres anomalies : 

- anomalies de la cinetique mitrale avec une pente EF accentuee dont la duree 
est parfois diminuee i 23 i ; 

- dilatation des oreillettes, accompagnee d'une dilatation du ventricule droit 
alors que le ventricule gauche est petit [ 2J i ; 

- dilatation des veines sus-hepatiques et de la veine cave inferieure dont le 
diametre n'est pas modifie par la respiration ; 

- certains auteurs r 45 ' accordent de la valeur a 1' etude des intervalles de temps 
systolique, le rapport periode de preejection sur temps d'ejection etant normal 
en cas de constriction (alors qu'il est augmente en cas d'atteinte 
myocardique ; de plus, l'injection d'un glucoside cardiotonique d'action 
rapide permet de confirmer le diagnostic en corrigeant le rapport en cas de 
cardiomyopathie) ra. 

Doppler cardiaque 

Le doppler cardiaque, actuellement, represente un temps tres important dans 
le diagnostic de pericardite constrictive, en sachant que les variations 
respiratoires des differents flux sont capitales dans le diagnostic differentiel 
des autres adiastolies i 23 - 4S - «n. 

Signes d'adiastolie gauche 

• Flux transmitral et temps de relaxation isovolumetrique (fig 9) 

Le trouble de remplissage, avec presence du dip-plateau, et l'augmentation 
de la pression intra-auriculaire gauche expliquent les modifications du flux 
transmitral : onde E augmentee avec un temps de deceleration court (inferieur 
a 150 ms). 

Ces anomalies ne sont pas specifiques d'une pericardite constrictive et 
peuvent se rencontrer dans les pathologies ou existe une augmentation des 
pressions de remplissage. Lors de l'inspiration (reduction inspiratoire du 
volume de remplissage ventriculaire gauche), il existe en cas de pericardite 
constrictive une diminution de 1' amplitude de l'onde E, un allongement du 
temps de relaxation isovolumetrique avec retour aux valeurs de base au temps 
expiratoire. 

• Flux veineux pulmonaire 

Ce flux comporte normalement trois ondes, deux positives (onde S systolique 
et onde D diastolique) ainsi qu'une negative (onde A correspondant a la 
contraction auriculaire). La gene au remplissage entraine une diminution de 
l'onde S et une augmentation de la taille et de la duree de l'onde A (fig 10). 
A l'inspiration, il y a une franche augmentation des deux ondes (superieure a 
25 %). 

Signes d'adiastolie droite 

• Flux de l'insuffisance pulmonaire 

Le dip-plateau ventriculaire droit entraine des modifications du flux de 
l'insuffisance pulmonaire, anomalies augmentant en inspiration, 
correspondant a une augmentation du remplissage droit. 
Trois aspects sont possibles : 

- type 1 : aspect a trois ondes avec un dip mesodiastolique ; 

- type 2 : annulation de la composante mesodiastolique avant la contraction 
auriculaire ; 
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8 Coupe ventriculaire TM (constriction pericardique). Pericarde epaissi et dense. 
(Cliche du a I'obligeance du Dr Assayag, Paris.) 
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10 Flux veineux pulmonaire. 

A. Normal. 

B. Pericardite constrictive. 




A 



v 
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11 Flux d'insuffisance pulmonaire dans les adiastolies. 

A. Type 1 . Aspect A, trois tetes. 

B. Type B. Annulation de la courbe avant I'onde A. 

C. Type 3. Ejection pulmonaire diastolique. 



- type 3 : ejection diastolique avant la contraction auriculaire (fig 11). 
L'un de ces signes correspond a une adiastolie. L' interruption du flux 
d'insuffisance pulmonaire est d'autant plus prematuree que l'egalisation des 
pressions est precoce. 

• Flux de la veine sus-hepatique 

L'onde S est diminuee avec une onde A augmentee. 

II existe une augmentation du flux diastolique en debut d'expiration de plus 
de 25 % i™!. 

• Flux tricuspidien 

II est note un aspect de grande onde E avec un temps de deceleration 

raccourci, ainsi qu'une petite onde A. 

II existe une augmentation de ces flux en inspiration. 

De plus, 1' importance de la fuite triscuspidienne varie a 1' inspiration avec 
augmentation de la duree, de l'integrale temps-vitesse et de la vitesse 
maximale i 4S L 

• Flux de la veine cave inferieure 

II existe une inversion de 1' amplitude des ondes systolique (x) et diastolique 
(y) avec un creux x inferieur au creux y avec augmentation de l'onde A 
auriculaire. En fonction du degre d' adiastolie, il n'est pas impossible de voir 
la quasi-disparition de l'onde systolique avec apparition d'une onde positive 
se positionnant entre les evenements x et y. Ces anomalies sont communes a 
l'ensemble des adiastolies. 

Catheterisme cardiaque 

Parmi les signes hemodynamiques, trois elements sont essentiels i 61 i : 

- une modification de la morphologie des courbes ; 



-25 




VD 
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12 Hemodynamique. 

Morphologie des courbes de pression intracardiaque (VD : ventricule droit ; OD : oreillette 
droite) : morphologie diastolique identique ; aspect en M ou W de la courbe OD ; aspect en 
dip-plateau diastolique. 



- une augmentation et une egalisation des pressions diastoliques dans les 
quatre cavites ; 

- une diminution du debit cardiaque. 

Morphologie des courbes de pression intracardiaque (fig 12) 

Les courbes auriculaire et ventriculaire ont, en diastole, la mime 
morphologie et le meme niveau de pression. 

La courbe de pression ventriculaire montre une depression protodiastolique 
profonde, de courte duree (dip), liee au remplissage rapide de la cavite 
ventriculaire, mais qui est vite limitee. Le point le plus bas de la depression 
protodiastolique atteint rarement le zero, etant generalement aux alentours de 
10 mmHg. La depression est suivie d'une remontee brusque et d'un plateau 
horizontal jusqu' a la fin de la diastole. Pour etre significative, il est souvent 
admis que la hauteur du plateau doit etre au moins egale au tiers de la pression 
systolique (ceci n'est valable que pour les pressions droites). 
Cet aspect caracteristique de l'adiastolie, montrant que le remplissage 
ventriculaire n'occupe que la protosystole, peut etre diminue ou aboli en cas 
de tachycardie. Le plateau est d'autant plus net que la frequence cardiaque est 
lente, en particulier bien visible chez les patients en fibrillation auriculaire au 
moment des diastoles longues. 

La courbe de pression auriculaire reproduit le meme trouble. Elle prend un 
aspect en M ou W en rythme sinusal (superposable a celle du jugulogramme), 
avec la meme depression protodiastolique et le meme plateau meso- et 
telediastolique. Les ondes a et v sont sensiblement egales en hauteur et sont 
suivies par des depressions importantes x et surtout y. L'onde a disparait en 
cas de fibrillation auriculaire. La courbe ne montre pas habituellement les 
variations respiratoires normales. 

Modifications des pressions (fig 13 A, B) 

L' augmentation et l'egalisation des pressions, depuis les veines caves 
jusqu' aux capillaires pulmonaires et au ventricule gauche sont les faits 
majeurs en faveur de l'adiastolie. La pression diastolique du ventricule 
gauche, la pression diastolique du ventricule droit, la pression diastolique 
arterielle pulmonaire et les pressions diastoliques auriculaires droites et 
gauches sont egales (la tolerance admise entre les pressions des differentes 
cavites est de 5 mmHg). 

La pression auriculaire droite moyenne est d' environ 15 mmHg. La pression 

des veines caves est identique a celle de 1' oreillette droite. 

Le catheterisme des veines sus-hepatiques avec enregistrement des pressions 

bloquees permet d'eliminer une hypertension portale autonome. 

La pression telediastolique du ventricule droit est anormalement elevee. Elle 

rejoint la pression telediastolique pulmonaire et, au moment de la contraction 

ventriculaire, les sigmoides pulmonaires s'ouvrent des le debut de la montee 

de la pression ventriculaire. L' ejection commence tres precocement : il n'y a 

pas de phase de contraction isovolumetrique. Les pressions systoliques sont, 

en revanche, peu augmentees. 

La pression arterielle pulmonaire systolique est autour de 35-40 mmHg. La 
pression capillaire est legerement augmentee (15 a 20 mmHg), refletant la 
constriction des cavites gauches. Cette augmentation moderee est un 
argument en faveur d'une constriction plutot que d'une cardiomyopathie. 
La pression diastolique ventriculaire gauche est egale a la pression diastolique 
ventriculaire droite. Cette caracteristique est importante a considerer, etant un 
element de diagnostic differentiel avec une cardiomyopathie restrictive, 
soulignant la necessite d'un catheterisme complet (droit et gauche) dans le 
bilan d'une adiastolie. 
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13 A. Courbe de retrait. 

Augmentation et egalisation des pressions diastoliques (Cap : capillaire pulmonale ; 
AP : artere pulmonaire ; VD : ventricule droit ; OD : oreillette droite). 



B 

B. Augmentation et egalisation des pressions diastoliques (VD : ventricule droit ; 
VG : ventricule gauche). 



Les variations de pression intrathoraciques respiratoires (cf supra) font que 
les pressions ventriculaires droites s'elevent lors de l'inspiration, alors que 
les pressions gauches restent stables ou s'abaissent i 42 '. Cet element est tres 
discriminatif pour le diagnostic differentiel. 

Debit cardiaque 

L'index cardiaque est subnormal ou diminue. La fraction d'ejection est 

habituellement normale mais est parfois diminuee. En l'absence de fibrose 

myocardique, les indices de contractilite sont normaux i 82 i. 

L' angiographic ventriculaire gauche montre i 5 °i que les volumes 

telesystolique et telediastolique sont normaux ou diminues. En l'absence de 

fibrose myocardique, les indices de fonction systolique sont normaux. 

L' angiographic de la veine cave montre un vaisseau dilate permettant 

egalement d'apprecier, au niveau cardiaque, l'epaisseur du pericarde. 

En faveur de la severite de la constriction plaident la brievete du dip dont le 

nadir est loin du zero et la hauteur du plateau diastolique. 

En definitive, meme en ce qui concerne l'hemodynamique, il faut que le 

tableau soit typique et complet pour etre significatif. 

Dans les cas frustes (cf infra), l'epreuve de remplissage permet de mettre en 
evidence les signes typiques du syndrome constrictif. 

Scanner et resonance magnetique nucleaire 

Plusieurs etudes ont montre l'interet du scanner et de la resonance magnetique 
nucleaire, mettant en evidence le stigmate anatomique : l'epaississement du 
pericarde. La fiabilite semble excellente : il existe une tres bonne correlation 
entre l'epaisseur estimee au scanner et lors de l'intervention i 27 - 43 '. 
L'epaisseur normale du pericarde est d'environ 2 mm. Les calcifications sont 
egalement bien mises en evidence. D'autres anomalies sont visibles comme 
la deformation du ventricule droit i 72 - 8! >i ou la dilatation de la veine cave. Une 
fibrose ou atrophie myocardique associee peut egalement etre detectee, 
element pronostique pejoratif i 72 i. 

Cependant, le fait de trouver un pericarde epaissi ne suffit pas pour affirmer la 
constriction. L' image anatomique, meme pathologique, doit etre confirmee 



par la mise en evidence de l'anomalie dynamique, et ce n'est qu'en presence 
des documents hemodynamiques en faveur d'une adiastolie que le diagnostic 
de constriction pericardique peut etre pose. 

La resonance magnetique nucleaire i 27 - S9 ~i permet le meme type de resultats, 
mais sans exposition a des radiations ni a l'injection eventuelle de produits de 
contraste. L'avantage est, de plus, d' avoir des images satisfaisantes en 
presence d'un syndrome pulmonaire, d'une deformation thoracique ou de 
materiel metallique chirurgical qui limitent l'echographie et le scanner. 
Les epaississements pericardiques sont bien visibles. Cependant, a l'inverse 
de la tomodensitometrie, ils se traduisent par un signal de faible 
intensite i 57 - 83 i. Les stries de calcification ne sont pas visualisees, 
contrairement aux techniques radiologiques. La semiologie de la pericardite 
constrictive a des signes semiologiques assez specifiques i 57 i : 

- l'epaississement, qui est toujours superieur a 4 mm, sans variation 
systolodiastolique ; 

- la dilatation de la veine cave inferieure ; 

- la dilatation des oreillettes ; 

- 1' aspect tubulaire du ventricule droit ; 

- la deformation des contours cardiaques. 

En cine-IRM, il existe un aspect « rivete » de l'epicarde contre la gangue 
pericardique. Seuls les mouvements au niveau de l'endocarde et du septum 
permettent une diminution des volumes ventriculaires systoliques. 
De plus, la localisation exacte de la striction et ses rapports avec le myocarde 
sont utiles pour apprecier les difficultes de la pericardectomie. 

Formes cliniques 

Formes anatomiques 

Formes avec epanchement 

Elles representent environ un tiers des cas. La constriction est realisee par un 
tissu fibroelastique cicatriciel associe a un epanchement pericardique, a divers 
degres d'evolution et d'organisation. 
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Les patients sont, en general, plus jeunes que ceux qui ont une constriction 
isolee, ceci s'expliquant vraisemblablement par la chronologic Ainsi, la 
duree des symptomes est chiffree en semaines ou en mois, plutot qu'en 
annees. Contrairement aux syndromes constrictifs purs, il y a frequemment 
une histoire clinique de pericardite aigue ayant precede les signes actuels avec 
fievre, douleurs pleurale et pericardique, frottement pericardique. Le 
probleme essentiel est alors d'apprecier l'evolutivite et de detecter 
l'apparition des signes de constriction. 

Les causes frequemment evoquees sont la radiotherapie, l'insuffisance renale 
terminale, les neoplasies, la polyarthrite rhumatoide et les formes 
idiopathiques. 

Les principaux symptomes sont identiques, dyspnee, ascite, cedemes des 
membres inferieurs, mais certains signes cliniques sont distinctifs : le pouls 
paradoxal est frequent ; en revanche, le signe de Kussmaul et le bruit 
diastolique ne sont pas courants. 

De meme, si l'aplatissement ou l'inversion des ondes T, le bas voltage de QRS 
sont frequents, les anomalies de l'onde P et la fibrillation auriculaire sont 
generalement absentes. 

La silhouette cardiaque est souvent legerement augmentee a la radiographie 

thoracique et les calcifications pericardiques sont rares. 

Le catheterisme cardiaque montre, en general, des pressions auriculaires 

droites elevees. Le creux x est predominant ou egal au creux y. Ce creux ne 

devient predominant que si le liquide pericardique est evacue. 

Lors de 1' intervention, on note un epaississement du pericarde visceral et 

parietal et un epanchement de plusieurs centaines de millilitres de liquide, 

souvent sanglant. 

Formes avec adiastolie des cavites gauches 

De maniere exceptionnelle, la constriction predomine sur les cavites gauches 
avec un retentissement sur la petite circulation : stase veineuse, oedeme 
pulmonaire, epanchements pleuraux, hyperpression pulmonaire capillaire 
importante avec un dip-plateau sur la courbe ventriculaire gauche. 

Formes avec constriction des sillons auriculoventriculaires 

II a ete decrit une symptomatologie ressemblant a une stenose mitrale liee a 
une bandelette calcaire et fibreuse du sillon auriculoventriculaire ra, cette 
traduction clinique etant rarissime par rapport aux constatations anatomiques 
qui montrent avec une certaine frequence des bandelettes fibreuses ou 
calcifiees dans les sillons. 

Constrictions diverses 
II a ete egalement decrit : 

- des stenoses pulmonaires ressemblant a une stenose infundibulaire 
pulmonaire, avec hypertrophie et insuffisance ventriculaire droite liee a la 
presence d'une bande calcifiee au niveau de la voie d'ejection pulmonaire 
(visible a la radiographie thoracique) ; 

- des stenoses aortiques du fait du meme mecanisme, la calcification etant 
situee a la base de l'aorte ; 

- une atteinte tricuspidienne i 6 °i. 

Cependant, dans la plupart des cas, ces caracteristiques inhabituelles, liees au 
siege particulier, s'associent avec des signes evidents de constriction 
pericardique typique. 

Formes evolutives 

Formes subaigues 

Certaines pericardites aigues, quelle qu'en soit l'etiologie, evoluent en 
quelques mois vers la constriction. La rapidite d' evolution, 1' imbrication des 
phases, expliquent la coexistence de 1' epanchement et de la transformation 
constrictive du pericarde. Ceci est cependant loin d'etre constant puisqu'une 
des principales etiologies, la constriction postchirurgicale, ne s'accompagne 
pas d'epanchement. 

Les formes subaigues soulignent l'interet d'un suivi attentif des sujets ayant 
eu une pericardite aigue recente ou ayant des antecedents pathologiques 
favorisant la survenue d'une constriction. 

Formes evoluees 

Parfois, le diagnostic n'est porte qu'au stade d'insuffisance cardiaque 
refractaire mi. 

Avant l'ere chirurgicale, revolution des syndromes constrictifs etait toujours 
grave, aboutissant au fameux tableau de pseudocirrhose avec constitution 
d'une hepatomegalie importante, dure, epanchements pleuraux et peritoneaux 
intarissables, hypoprotidemie. 

En l'absence de decortication, l'insuffisance cardiaque devient irreductible, 
malgre le traitement tonicardiaque et diuretique, aggravee par la survenue de 



troubles du rythme (fibrillation auriculaire) et d'incidents 
thromboemboliques aboutissant au bout de quelques mois, mais parfois 
plusieurs annees, a la fibrose hepatique et a la mort. 

Formes symptomatiques 

Formes frustes ou latentes 

Ce sont des sujets qui se plaignent habituellement de fatigue, de dyspnee, sans 
signes evidents de constriction a l'examen i 25 - 4 «. 

Si, lors du catheterisme cardiaque de base, les pressions intracardiaques sont 
normales, 1' administration de 1 L de serum sale intraveineux, en 6 a 
8 minutes, permet de reveler les caracteristiques du syndrome constrictif r>n ; 

- morphologie typique des courbes de pression avec creux y predominant 
dans l'oreillette droite et dip-plateau de la courbe ventriculaire droite ; 

- disparition des variations respiratoires de la pression auriculaire droite ; 

- egalisation diastolique des pressions. 

La fraction d'ejection du ventricule gauche est normale. 

Formes avec enteropathie exsudative 

Une vingtaine de cas de constriction s'accompagnant d' enteropathie 
exsudative i 22 - 4 «i ont ete decrits. L' augmentation importante de la pression 
veineuse peut gener le drainage lymphatique, aboutissant parfois a une perte 
lymphatique intestinale, souvent associee a une diarrhee. Cette perte 
proteique entraine une diminution de la pression osmotique et participe au 
developpement des oedemes peripheriques. 

L'histologie montre des vaisseaux lymphatiques dilates (lymphangiectasies) 
au niveau de la sous-muqueuse. 

Au decours de la pericardectomie, 1' enteropathie regresse en quelques 
semaines ou quelques mois, avec disparition des stigmates histologiques. 

Formes avec syndrome nephrotique 

II a ete decrit de tres rares syndromes nephrotiques au cours des constrictions 
pericardiques, disparaissant dans les suites de la pericardectomie. La 
pathogenie de ce syndrome n'est pas evidente. Les biopsies renales montrent 
un epaississement de la membrane glomerulaire, focal ou diffus, sans reaction 
cellulaire. Un cas montre un infiltrat cellulaire interstitiel avec dilatation 
tubulaire [ifl. L'association connue syndrome nephrotique-thrombose des 
veines renales peut suggerer que 1' augmentation de pression dans les veines 
renales, liee a la constriction, pourrait jouer un role pathogenique. 

Cirrhose cardiaque 

L' augmentation prolongee de la pression veineuse provoque presque toujours 
une congestion hepatique. A la longue, une atrophie centrale apparait, avec 
des ponts fibreux entre les zones des veines centrales, d'ou fibrose hepatique. 
Les fonctions hepatiques sont alors alterees. 

Formes avec atteinte myocardique 

L' atteinte du pericarde peut entrainer ou accompagner une fibrose et une 
atrophie myocardique (la fibrose peut se traduire sur l'electrocardiogramme 
[ECG] par des aspects d'infarctus du myocarde, cf infra). L'atteinte 
myocardique avec atrophie et fibrose aggrave le tableau clinique de 
defaillance cardiaque et altere le pronostic apres la pericardectomie. La 
regression de l'insuffisance cardiaque n'est que partielle, et, dans les formes 
oil l'atteinte myocardique est preponderante, 1' intervention chirurgicale 
n'entraine aucune amelioration pour un risque operatoire nettement majore. 
Des etudes anatomiques, chez des patients decedes de constrictions, montrent 
une reduction de l'epaisseur des fibres musculaires au niveau des deux 
ventricules qui ne semble pas liee a la duree de la constriction ou a l'epaisseur 
du pericarde. 

Formes avec infantilisme 

Decrit par Lenegre, une constriction precoce, chez l'enfant, peut entrainer un 
infantilisme, reversible grace a 1' intervention. 

Formes associees a une autre cardiopathie 

Si des associations peuvent etre fortuites, l'une a ete plusieurs fois decrite : 
communication interauriculaire et constriction i 2 °i. 



Diagnostic differentiel 

La constriction pericardique est facile a evoquer lorsque sont presents tous 
les elements cliniques caracteristiques : hepatomegalie, ascite avec 
augmentation de la pression veineuse centrale, bruit diastolique precoce, 
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Tableau III. - Signes distinctifs entre pericardite constrictive (PC) et cardio- 
myopathie restrictive (CR) (cliniques, radiologiques, electro-cardiographiques). 





PC 


CR 


Galop 


absent 


parfois present 


Vibrance pericardique 


parfois presente 


absente 


Pouls paradoxal 


parfois present 


parfois present 


Calcifications pericar- 
diques 


dans 50 % des cas 


absentes 


Electrocardiogramme 




- hypertrophic ventriculaire 
gauche 

- bloc de branche gauche 

- ondes Q 



collapsus veineux protodiastolique, calcifications pericardiques, onde P 
crochetee, bas voltage des complexes QRS. Lorsqu'ils sont incomplets, ces 
elements orientent par leur groupement vers divers diagnostics. 
La cirrhose hepatique i 3 «i est souvent envisagee sur l'hepatomegalie, l'ascite 
et parfois les signes biologiques d'insuffisance hepatocellulaire. Cependant, 
l'inspection des jugulaires du patient semi-assis ne retrouve pas de 
turgescence au cours des cirrhoses. 

Les nephropathies et syndromes nephrotiques sont suspectes devant le 

syndrome oedemateux mais la pression veineuse centrale est normale, il n'y a 

pas d'hepatomegalie ni de calcifications radiologiques. 

Le syndrome cave par obstruction de la veine cave superieure se distingue 

par 1' absence de signes cardiaques et d'hepatomegalie. 

Les valvulopathies ne posent pas de probleme diagnostique car, meme lorsque 

la clinique peut preter a confusion dans les formes atypiques, l'echographie 

permet tres vite de redresser le diagnostic. 

En fait, le diagnostic differentiel essentiel, parfois difficile a ecarter avant 
1' intervention, est represents par les cardiomyopathies restrictives w. 4 °i qui 
resultent de differents processus tels que la fibrose apres une myocardite ou 
1'infiltration du tissu myocardique par l'amylose, 1'hemochromatose ou la 
sarcoidose. Ces formes se presentent parfois sous le meme aspect clinique que 
la constriction. 

De plus, l'atteinte d'une tunique peut retentir sur les structures voisines. La 
constriction pericardique avec sa fibrose et les eventuelles calcifications peut 
toucher le muscle sous-jacent et cette lesion est un facteur determinant dans 
le resultat postchirurgical. De meme, les cardiomyopathies restrictives 
peuvent retentir sur l'endocarde et la fibrose endocardique a tendance a leser 
le muscle cardiaque sous-jacent. 

II y a done des cas ou, au decours de l'examen clinique et des explorations 
complementaires, le doute persiste. Or, l'intervention chirurgicale, 
particulierement dangereuse chez les patients ayant une cardiomyopathie, 
parait cependant justifiee afin de ne pas meconnaitre une affection curable 
chirurgicalement. Ainsi, le maximum d' arguments cliniques et paracliniques 
doit etre recherche avant la thoracotomie. 

Les arguments cliniques en faveur d'une cardiomyopathie restrictive sont 
multiples. En fonction de l'etiologie, il faut rechercher des signes generaux et 
metaboliques propres a chacune d'elles (hemochromatose, amylose...) : en 
faveur de 1'hemochromatose, pigmentation, syndrome endocrinien, troubles 
de la glycoregulation, elevation du fer serique et saturation de la siderophiline, 
enfin biopsie hepatique, cependant, le tableau d'adiastolie n'est pas le plus 
frequent dans cette cardiopathie de surcharge ; en faveur de l'amylose : 
recherche d'autres localisations, le diagnostic de certitude repose sur les 
biopsies, des gencives en particulier. 

Des episodes d'oedeme pulmonaire sont frequents (a la difference des 
syndromes constrictifs). 

Cliniquement, le choc de pointe est plus net, plus large, devie vers la gauche. 
II existe souvent un souffle d'insuffisance mitrale ou tricuspide, un bruit de 
galop. 

L'ECG montre frequemment une hypertrophie ventriculaire gauche ou un 
bloc de branche gauche dans les cardiomyopathies (alors que ces signes sont 
extremement rares dans les constrictions pericardiques). Des ondes Q sont 
egalement frequentes. 

II n'y a pas de calcifications a la radiographic thoracique et, en general, le 
volume cardiaque est plus important que dans les constrictions. Cependant, 
parfois le coeur est petit, en particulier en cas d' amylose. 
L' echographie-doppler cardiaque a une place importante dans le diagnostic 
differentiel ph. «. «. 1001. 

Parfois le diagnostic est oriente par certaines particularites, tel un 
epaississement myocardique anormal, avec parfois meme un aspect 
« scintillant » evoquant une amylose i 97 '. Le diagnostic peut etre tres difficile, 
reposant sur un faisceau convergent d' arguments. Les tableaux III, IV, V et 
VI resument ces aspects, en sachant qu'actuellement les variations 
respiratoires represented un element-cle pour le diagnostic differentiel entre 
pericardite constrictive et myocardiopathie restrictive. 



Tableau IV. - Signes echographiques distinctifs entre pericardite constritive (PC) 
et cardiomyopathie restrictive (CR). 





PC 


CR 


Epaississement pericardique 


++ 




Mouvement anterieur brutal du septum en diastole 


++ 




Mouvement plat de la paroi posterieure en diastole 


++ 


++ 


Dilatation biauriculaire 


+ 


++ 


Hypertrophie des parois du VG 


+ 


++ 


Fonction contractile du VG 


normale 


diminuee 



VG : ventricute gauche. 



Les variations respiratoires, dans la pericardite constrictive, sont majeures, a 
la difference de la myocardiopahtie restrictive. 
Catheterisme cardiaque. 

La pericardite constrictive et la myocardiopathie restrictive peuvent realiser 
classiquement chacune un tableau hemodynamique d'adiastolie se 
ressemblant. Dans les deux cas, les pressions diastoliques droite et gauche 
sont elevees. Le volume d'ejection et le debit cardiaque sont diminues. 
Cependant, differents parametres aident a les differencier. 
Dans une myocardiopathie restrictive, les pressions de remplissage 
ventriculaires gauches sont superieures le plus souvent de 5 mmHg aux 
pressions de remplissage ventriculaires droites. Le plateau de pression 
diastolique ventriculaire droite est souvent inferieur au tiers du pic de pression 
systolique. Les pressions systoliques ventriculaires droites sont egalement 
plus elevees, superieures a 60 mmHg. 

Lors d'une pericardite constrictive, il existe une egalisation des pressions 
diastoliques entre les ventricules droit et gauche (la difference n'excede pas 
5 mmHg) et persistant a 1' effort. 

Le plateau diastolique depasse generalement le tiers de la pression systolique 
ventriculaire droite et les pressions systoliques ventriculaires droites sont 
inferieures a 60 mmHg. 

Parfois, dans certains cas (adiastolie debutante, traitement diuretique, regime 
sans sel strict), une perfusion intraveineuse rapide de 500 a 1 000 mL de 
plasma en 5 a 10 minutes, lors d'une epreuve de remplissage, permet de mettre 
en evidence la constriction eventuelle, parfois aidee de 1' effort. 
Cependant, dans certains cas, la distinction entre pericardite constrictive et 
myocardiopathie restrictive reste difficile i 54 - 7S - 93 L 

Les variations respiratoires des pressions sont des elements importants de 
diagnostic differentiel. Les pressions ventriculaires droites augmentent au 
cours de 1' inspiration, alors que les pressions ventriculaires gauches restent 
stables ou diminuent. Cet element permet de distinguer les pericardites 
constrictives des autres tableaux hemodynamiques proches i 42 ', en particulier 
les myocardiopathies restrictives. 



Tableau V. - Signes doppler distinctifs entre pericardite constrictive (PC) et 
cardiomyopathie restrictive (CR). 





PC 


CR 


Flux mitral 


/ (> 25 %) 


/ (<15%) 


Fluxtricuspidien 


\(> 30%) 


\ (<15%) 


Flux de relaxation 
isovolumetrique 


\(>30%) 


\(<15%) 


Flux veineux pulmonaire 
(ondes S et D) 


/ (> 25 %) 


/ (< 25 %) 


Flux veineux sus- 
hepatique 


/ (en debut d'expiration) 
> 25 % 


/ (en debut d'expiration) 
< 25 % 


Tableau VI. - Signes hemodynamiques distinctifs entre pericardite constrictive 
(PC) et cardiomyopathie restrictive (CR). 




PC 


CR 


Egalisation des pressions 
diastoliques VD et VG 


Habituellement presente 


VG>VD 
(>5 mm de mercure) 


Vitesse de remplissage 
du VG 


80 % dans la premiere 
moitie de la diastole 


40 % dans la premiere 
moitie de la diastole 


Rapport : temps d'ejection 
pulmonaire sur temps 
d'ejection ventriculaire 
gauche (valeur moyenne) 


0,31 


0,48 


Rapport : plateau de 
pression diastolique 
ventriculaire droite sur 
pression systolique 


>1/3 


<1/3 


Pression systolique 
ventriculaire droite 


<60 mmHg 


> 60 mmHg 



VD : ventricule droit 
VG : ventricule gauche 
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Au point de vue angiographique, la constatation d'une fonction d'ejection 
ventriculaire gauche diminuee en 1* absence de cardiomegalie evoque plutot 
une myocardiopathie restrictive nei. Cependant, la fonction d'ejection 
ventriculaire gauche peut etre normale, et inversement diminuee en cas de 
pericardite constrictive i 75 L 

Methode isotopique. 

L' angiographic isotopique a egalement ete proposee pour distinguer 
pericardite constrictive et myocardiopathie restrictive. Dans le premier cas, il 
existe une augmentation du pic de vitesse de remplissage et de l'importance 
du remplissage protodiastolique ventriculaire t*. 27 \ 

Le scanner tomodensitometrique et la resonance magnetique nucleaire 
thoracique mettent bien en evidence l'epaississement pericardique en cas de 
constriction i 43 > S9 \ Cependant, comme pour toute technique d'exploration 
anatomique et non pas dynamique, la constatation d'un epaississement 
pericardique ou de calcifications ne prouve pas la constriction. De meme, 
l'absence de ces anomalies ne permet pas de l'eliminer. Certains auteurs 
insistent sur la valeur de la resonance magnetique nucleaire pour distinguer 
pericardite constrictive et myocardiopathie restrictive en cas de tableau 
d'adiastolie ran. 
Biopsie endomyocardique. 

Dans certains cas, pour rechercher une etiologie particuliere de cardiopathie 

restrictive et/ou lorsque le doute subsiste sur l'origine de l'adiastolie, des 

biopsies endomyocardiques peuvent etre proposees pm. 

Cependant, des biopsies normales n'eliminent pas le diagnostic de 

myocardiopathie restrictive et parfois il peut exister une intrication entre 

l'element pericardique et myocardique (amylase, radiotherapie, syndrome 

hypereosinophilique). 

Traitement 

Le seul traitement curatif des constrictions pericardiques est chirurgical ; les 
resultats sont dans l'ensemble excellents. 

Traitement medical 

Le traitement medical n'est que palliatif, permettant de preparer le patient a 
1' intervention, ou reserve aux cas ou celle-ci est recusee du fait d'une contre- 
indication absolue a la chirurgie : insuffisance hepatocellulaire importante, 
atteinte myocardique associee severe, esperance de vie limitee. Cependant, 
ce dernier point est discute : pour certains, l'intervention est recusee au-dela 
de la soixantaine, surtout dans les formes tres calcifiees, pour d'autres, l'age 
avance n'est pas une contre-indication formelle. 
Le traitement medical comporte deux volets. 
Traitement purement symptomatique : 

- diuretiques associes au regime desode ; 

- repos ; 

- traitement anticoagulant a adapter selon la fonction hepatique ; 

- evacuation des epanchements pleuraux ; 

- evacuation du liquide d'ascite. 

Cependant, chez un sujet inoperable, cette evacuation est prudente et partielle, 
utile en cas de mauvaise tolerance mais en sachant que des ponctions 
iteratives sont a eviter car sources de deperdition protidique pouvant 
necessiter alors des perfusions d'albumine. En preoperatoire en revanche, 
l'evacuation des epanchements est systematique. 

Les tonicardiaques ne sont pas utiles habituellement, sauf en cas de fibrillation 
auriculaire rapide ou d' atteinte myocardique associee. 

Traitement etiologique : un traitement antituberculeux s'impose dans tous les 
cas de pericardite tuberculeuse, prouvee ou soupconnee, a evolution 
constrictive. II est debute, si possible, au minimum 2 semaines a 1 mois avant 
l'intervention et poursuivi selon les regies habituelles. 

Traitement chirurgical 

Le traitement chirurgical est le seul traitement logique d'une constriction 
pericardique. En dehors des contre-indications deja vues, il est egalement 
discute essentiellement quant a sa date dans certaines formes. 

Ainsi, dans les formes frustes ou latentes sans signes majeurs constrictifs, 
certains se montrent interventionnistes, prenant comme argument le fait que 
les signes de constriction peuvent ulterieurement devenir rapidement 
importants et que l'intervention est alors plus delicate. D'autres, au contraire, 
preferent 1' abstention et une surveillance reguliere, la constriction pouvant 
etre pendant tres longtemps bien toleree. L'indication est d'autant plus 
volontiers portee que le patient est jeune. 

En cas de constriction a evolution subaigue, deux elements pesent en sens 
inverse : l'existence de signes inflammatoires tend a differer l'intervention car 



la pericardectomie, en particulier viscerale, est plus difficile ; en revanche, 
revolution des signes constrictifs peut faire avancer la date operatoire. En 
fait, les resultats postoperatoires semblent equivalents, quel que soit le 
moment choisi. 

Apres anesthesie et mise en place des sondes de surveillance (surveillance 
continue de la pression de l'artere radiale et de la pression capillaire bloquee 
par catheter de Swan-Ganz), la voie d'abord habituellement utilisee est la 
sternotomie mediane. 

En raison du risque eleve de blessure myocardique et de saignement 
important, l'intervention s'effectue avec une circulation extracorporelle 
(CEC), systematiquement ou en attente selon les equipes, en fonction de 
chaque cas particulier, selon les problemes rencontres. La CEC est une aide 
car les cavites cardiaques sont vides, permettant de bien definir les plans de 
clivage et facilitant la reparation d'une eventuelle perforation cardiaque p«. 
La pericardectomie interesse les deux feuillets, parietal et visceral, quelle que 
soit l'atteinte anatomique (visceroparietale, parietale seule avec ou sans 
epanchement). 

La decortication des feuillets pericardiques (parietaux et visceraux) 
commence par la surface ventriculaire gauche. Le ventricule gauche doit etre 
libere en totalite avant de commencer le ventricule droit afin d' eviter un 
cedeme aigu pulmonaire par surcharge pulmonaire. 

Cette intervention est minutieuse et delicate. Elle doit etre complete sur les 
deux ventricules et eventuellement sur les oreillettes, notamment la droite. 
Le pericarde est enleve lateralement jusqu'au niveau de chaque nerf 
phrenique. 

Dans les formes fibreuses, la pericardectomie peut etre totale, y compris sur 
la face diaphragmatique, la dissection allant jusqu'aux veines caves 
superieure et inferieure et aux veines pulmonaires. La dissection se fait 
progressivement jusqu'au plan de clivage interepicardomyocardique qu'il est 
parfois difficile de decouvrir, meme dans ces formes. Lorsque ce niveau est 
atteint, le myocarde fait hernie. La liberation des sillons 
auriculoventriculaires est souvent difficile avec un risque important de 
blessure des vaisseaux coronaires et des oreillettes. L'importance de la 
decortication des oreillettes et de l'origine des veines caves est discutee. Dans 
certaines etudes i 84 ', aucun patient n'a beneficie de cette technique et les 
resultats postoperatoires semblent identiques a d'autres series ou elle a ete 
pratiquee. 

Dans les formes calcifiees, les problemes de technique chirurgicale sont 
augmentes car l'incrustation calcaire peut envahir le myocarde sous-jacent, 
rendant difficile la decouverte d'un plan de clivage, exposant aux plaies 
myocardiques ou coronaires. Dans ces cas, la decortication est souvent 
incomplete. 

Si la disparition du dip-plateau et le retour des pressions diastoliques a la 
normale sont les meilleurs criteres hemodynamiques de 1'efficacite de 
l'intervention chirurgicale, cette normalisation peut ne pas etre immediate et 
il est done difficile de juger de la qualite de la decortication pendant 
l'intervention. La diminution nette des pressions en postoperatoire immediat 
n'est pas correlee a la mortalite globale ulterieure ou au risque de survenue 
d'un bas debit. Ce manque de correlation a ete rapporte par de nombreuses 
equipes i 84 - et ces parametres ne permettent done pas, pendant les premieres 
semaines, de savoir si la pericardectomie a ete adequate ou non. La 
surveillance hemodynamique montre que la plupart des patients ont des 
parametres normaux a la fin du premier mois. La persistance d'anomalies 
hemodynamiques apres ce delai doit faire craindre une pericardectomie 
incomplete ["»]. 

Resultats immediats : la pericardectomie ameliore la plupart des patients tres 
rapidement puisque 80 a 90 % des malades se retrouvent en classe I ou II de 
la NYHA (New York Heart Association), alors que 73 % etaient en classe III 
ou IV en preoperatoire, quelle que soit l'etiologie. 

La mortalite hospitaliere varie actuellement entre 4 et 14 %, la moyenne etant 
d'environ 10 % > 59 - 84 - 94 i. Elle semble plus importante dans le sous-groupe de 
patients ay ant subi une radiotherapie et Test certainement dans le sous- 
groupe associant constriction pericardique-cardiomyopathie restrictive. La 
presence d'une insuffisance renale et la necessite d'utiliser des diuretiques 
sont significativement correlees avec la mortalite hospitaliere i S4 i. En fait, le 
meilleur critere est l'importance de la pression telediastolique du ventricule 
droit : plus elle est importante, plus la mortalite est grande i 59 - 84 i. Pour 
certains > 59 \ il existe une relation entre la classe fonctionnelle preoperatoire et 
la mortalite qui n'est pas retrouvee pour d'autres i 84 i, sauf pour la classe IV 
(uniquement pour la phase hospitaliere). 

La complication la plus courante apres la pericardectomie est la survenue 
d'une defaillance cardiaque congestive dans 10 a 35 % des cas (dix patients 
sur 81 i 84 i). II existe une relation entre la classe fonctionnelle preoperatoire 
(classes III et IV) i 59 - 84 i et la survenue d'un syndrome de bas debit. D' autre 
part, la grande majorite de ces patients ont une constriction visceroparietale 
ayant necessite une CEC pour obtenir une pericardectomie efficace. Ainsi, 
l'incidence des bas debits est plus grande dans le groupe ayant eu une CEC 
mais semble refleter plus les difficultes techniques rencontrees que la CEC 
elle-meme. 
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Des arythmies surviennent dans 15 a 20 % des cas. 
Les autres complications sont beaucoup plus rares : 

- infection (1 a 7 % des cas) qui peut etre redoutable (cause de la moitie 
environ des deces pendant la phase intrahospitaliere) et qui peut prendre 
differentes formes : pneumopathie, mediastinite, aspergillose diffuse ; 

- hemorragie (1 a 7 % des cas) ; 

- atteinte phrenique ; 

- paralysie du nerf recurrent ; 

- syndrome postpericardectomie ; 

- accidents thromboemboliques ; actuellement, ce type d' accidents est 
extremement rare grace au traitement anticoagulant preventif. 

La survie a long terme est bonne puisque, selon les series, elle oscille entre 
environ 70 a 85 % a 5 ans et 60 a 70 % a 10-15 ans i 59 - S4 . 104 i. A cote de 
1' amelioration fonctionnelle et clinique, les signes electriques se corrigent 
souvent lentement. L'onde P revient vers la normale, le bas voltage disparait, 



les ondes T se corrigent et la deviation axiale droite disparait. La fibrillation 
auriculaire persiste, en revanche, le plus souvent. 

Cependant, les sujets ayant eu une radiotherapie ont un pronostic tres pejoratif 
(puisque la survie a 5 ans est de 12 % alors qu'elle est de 74 % tous groupes 
confondus et 83 % si on elimine cette etiologie). Ces patients n'ont pas un 
meilleur pronostic que les sujets operes alors qu'ils avaient une 
cardiomyopathie restrictive i S4 L Au total, les sujets chez qui, a la constriction, 
s'associe une atteinte myocardique postradiotherapique sont des patients a 
haut risque et le benefice de l'intervention est chez eux tres limite. 
Ainsi, differents facteurs peuvent etre degages en faveur d'un pronostic 
pejoratif i S4 i : 

- constriction pericardique secondaire a un traitement radiotherapique ou 
associee a une cardiomyopathie ; 

- classe fonctionnelle IV de la NYHA preoperatoire ; 

- augmentation importante de la pression telediastolique ventriculaire droite 
en preoperatoire. 
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